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RESUMO

Introdugio: Os tumores sdlidos pseudopapilares do pancreas (SPT) sio uma entidade rara, representando cerca 1-2% de todos os
tumores primdrios de pancreas. Afecta mulheres, na 22 ou 32 década. Esses tumores apresentam baixo potencial maligno e seu prog-
néstico é muito bom.

Caso clinico: Mulher, 47 anos, referenciada ao servico de urgéncia por dor abdominal epigstrica constante, com 15 dias de evolugio,
associada a anorexia e natseas. Estudo analitico sem alteragées e TC abdominal revelando: “no corpo do pancreas, volumosa formacio
de aspecto cistico, com 9,5 X 4 X 5 cm(...) lobulada, heterogénea, com dreas fluidas. Massa cistica de aspecto complexo”, confirmada
por RMN. Submetida a pancreactectomia corpo-caudal com esplenectomia total em bloco laparotémica. Alta ao 5° dia ps-operatdrio
sem registo de intercorréncias. O exame histopatolégico revelou — neoformagio com 10cm, centralmente cavitada, com 4reas sélidas
na periferia e hemorrdgicas, correspondendo a tumor sélido pseudopapilar do pancreas, imunohistoquimica positiva: citoqueratinas
AE1/AE3 e 8/18, vimentina, NSE e receptores de progesterona.

Discussao: O SPT do péncreas é um tumor raro. O quadro clinico mais comum ¢ caracterizado por massa/tumefagio abdominal
palpdvel e dor abdominal inespecifica. O diagndstico do SPT assenta em elementos de ordem clinica e nos exames de imagem. O
tratamento cirdrgico consiste na pancreatectomia distal ou duodenopancreatectomia, laparoscépica ou laparotémica. Muito embora
a ressecgio cirtirgica possa ser curativa, a incapacidade de diagnosticar atempadamente estes tumores pode atrasar o tratamento ade-
quado, aumentando assim a morbimortalidade.

Palavras-chave: tumor sélido pseudopapilar pincreas, diagndstico, abordagem ciriirgica, progndstico.

ABSTRACT

Introduction: Solid pseudopapillary tumors of the pancreas (SPT) is a rare entity, representing about 1-2% of all primary tumors of
the pancreas. It affects women in their second or third decade. These tumors have a low malignant potential and prognosis is very
good.

Methods: Female, 47 years, referred to the emergency department for epigastric pain constant, with 15 days of evolution, associated
with anorexia and nausea. Analytical study without changes and abdominal CT revealed “in the body of the pancreas, massive forma-
tion of cystic appearance with 9.5 X 4 X 5 cm(...) lobulated, heterogeneous areas with fluid. Cystic mass in appearance but complex”,
as confirmed by NMR. Submitted to laparotomic distal pancreactectomy with total splenectomy. Discharged on the 5rd day, with a
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good postoperative evolution. Histopathology revealed “neoformation 10cm centrally cavitated, with solid areas in the periphery and

hemorrhagic, accounting for pseudopapillary solid tumor of the pancreas, immunohistochemistry positive: cytokeratin AE1/AE3,

8/ 18, vimentin, NSE and progesterone receptors.

Discussion: The SPT of the pancreas is a rare tumor. The most common clinical picture is characterized by mass / swelling palpable

abdominal and abdominal pain.

The diagnosis of PTSD based on factors, clinical and imaging studies. Surgical treatment consists of distal pancreatectomy or pancrea-

ticoduodenectomy, laparoscopy or laparotomy. Although surgical resection can be curative, the failure to timely diagnose these tumors

may delay proper treatment, thereby increasing mortality.

Keywords: solid pseudopapillary pancreatic tumor, diagnosis, surgical treatment, prognosis.

INTRODUCAO

Os tumores s6lidos pseudopapilares do pancreas
(SPT) sao uma entidade internacionalmente aceite
desde a revisio da classificacio da OMS em 1996. Sao
tumores raros, representando cerca 1-2% de todos os
tumores primdrios de pancreas. Podem igualmente
ser classificados como neoplasia papilar cistica, tumor
sélido-cistico ou tumor de Gruber-Frantz.

A maioria destes tumores afecta mulheres jovens,
na segunda ou terceira década, sendo raramente ob-
servados em criangas.

O quadro clinico mais comum ¢é caracterizado por
massa/tumefagio abdominal palpédvel e dor abdomi-
nal inespecifica.

O diagnéstico do SPT assenta em elementos de
ordem clinica e nos exames de imagem, tais como
ecografia, TC, RMN, colangiopancreatografia retré-
grada endoscépica (CPRE), ecoendoscopia (EUYS) e,
em alguns casos, a biépsia guiada por ecoendoscopia
(EUS-ENA). [1,3,5] O tratamento de eleicio, na maio-
ria dos casos, consiste na abordagem cirtrgica: pan-
createctomia distal ou duodenopancreatectomia, para
lesdes proximais, por via laparoscépica ou laparotd-
mica. Esses tumores tém um baixo potencial maligno
e seu progndstico ¢ muito bom ao contrdrio de outros
tumores do pAncreas.

CASO CLINICO

Doente do sexo feminino, 47 anos, referenciada ao
servico de urgéncia em Maio de 2010 por apresentar

dor abdominal epigdstrica constante, com 15 dias de
evolucio, associada a anorexia e naudseas. A palpagio
abdominal ndo revelava massas palpdveis. Tinha re-
corrido ao seu médico assistente que solicitou ecogra-
fia abdominal onde foi documentada: “...Na regido
ventral do corpo do pincreas, denota-se formacao
cistica com cerca de 3 cm”. Antecedentes pessoais de
obesidade, histerectomia hd 4 meses (leiomiomas) e
cesariana.

Na admissao de urgéncia efectuou estudo analitico
que nio revelou quaisquer alteragoes. A TC abdomi-
nal revelou: “no corpo do pincreas uma volumosa
formagao de aspecto cistico, com 9,5 X 4 X 5 cm.
Apresenta-se como uma formagcao ligeiramente lobu-
lada, heterogénea, com dreas fluidas de baixa densi-
dade e outras mais densas; sem calcificacoes — massa
cistica de aspecto complexo”.

Orientada para consulta de Cirurgia com persistén-
cia da sintomatologia tendo complementado o estudo
diagnéstico com RMN abdominal onde se constatou:
“volumosa formagao nodular no parénquima pancre-
dtico, com 94 mm de maior didmetro, localizada en-
tre a cauda e o corpo, com dreas sélidas e liquidas no
seu interior, a ponderar-se o estudo cito-histolégico.”
(Figura 1).

Perante os aspectos imagiolégicos acima menciona-
dos, a doente foi proposta para tratamento cirtrgico.
Submetida a pancreactectomia corpo-caudal com
esplenectomia total em bloco por via laparotémica.
Admitida na Unidade de Cuidados Intensivos no pés-
-operatério imediato (em virtude da agressividade ci-
rargica) com alta desta unidade no 1° dia. Evolugao

< ; Diana Teixeira, Ricardo Moreira, Jorge Magalhdes, Manuel Ferreira, Carlos Alpoim

N—+Hr"

56



p ,'.'t'rl rp{:ﬂh'n!:r.i < o

]

Figura 1 — Aspectos imagioldgicos do tumor pseudopapilar do pacreas: A e B corespondem a TC e RMN, e intra-operatdrios da pancreatectomia
corpo-caudal com esplenectomia total em bloco (C-E: relagao do SPT com o mesocdlon transverso e seu acesso; F-G: relagao do SPT com os vasos

mesentéricos superiores e H: peca cirtrgica englobando corpo e cauda do pancreas e bago
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favordvel durante o internamento com alta hospita-
lar a0 5° dia pés-operatério sem registo de intercor-
A . . o «
réncias. O exame histopatoldgico revelou “segmento
pancredtico corpo-caudal com 12cm, identificando-
-se na regiio mais proximal neoformagio com 10cm
de didmetro, centralmente cavitada, com dreas sélidas
na periferia e hemorrégicas, correspondendo a tumor

slido pseudopapilar do pincreas, microscopica-
mente e limitadamente infiltrativo, sem outros crité-
rios de malignidade. Exérese cirtrgica completa com
positividade na imunohistoquimica para citoquerati-
nas AE1/AE3 e 8/18, vimentina, NSE e receptores de
progesterona. (Figura 2).

Figura 2 — Aspectos histopatoldégicos do tumor pseudopapilar do péincreas: A-D em coloragio eosina-hematoxilina e imunohistoquimica
(E-citoqueratinas; F-vimentina; G-NSE; H-receptores de progesterona).
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DISCUSSAO

Em virtude do aumento da utilizacio dos meios
auxiliares de imagem, a maioria das lesdes cisticas
pancredticas constituem achados incidentais (inci-
dentalomas). [3]

As lesoes cisticas do pancreas podem ser congénitas,
inflamatérias ou neopldsicas. Cerca de 90% das lesoes
neopldsicas englobam as neoplasias cisticas serosas ou
mucinosas. Os restantes 10% correspondem a outras
lesées como SPT, tumor neuroendécrino, cistadeno-
carcinoma seroso e linfangioma. [1,3]

O SPT ¢ um tumor raro que afecta principalmente
mulheres jovens. Sao tumores de crescimento lento,
com comportamento indolente como se retratou no
nosso caso. Estes tumores estio normalmente locali-
zados no corpo e cauda do pincreas. A maioria atinge
dimensées considerdveis, em média 6-7cm, altura em
que manifestam sintomatologia, tal como dor abdo-
minal (47%) e massa palpdvel (35%). Inicialmente
surgem como massas solidas nas quais existem dimi-
nutos vasos que vao sofrendo alteragoes degenerativas
na regiao mais distal, permanecendo proximalmente
intactos, daf advindo o padrio pseudopapilar e espa-
cos quisticos, tal como no caso.

O diagnéstico assenta nas manifestagoes clinicas e
nos meios auxiliares de diagndstico, como ecografia,
TC, RMN, CPRE, EUS e, em alguns casos, a biép-
sia guiada por ecoendoscopia (EUS-FNA). [1,3,5] Na
TC, os SPT surgem como lesoes hipodensas, cuja pa-
rede fibrosa que se demarca do pincreas normal cir-
cundante. Estas lesoes tém baixo potencial maligno.
Muito embora os achados imagioldgicos sejam sufi-
cientes para prosseguir para a abordagem cirdrgica,
opta-se por realizar, em alguns casos, a EUS-FNA.
Esta pode possibilitar o diagnéstico pré-operatério e
auxiliar na via de abordagem cirtrgica a utilizar. Nao
obstante a essas vantagens, a taxa de falsos negativos
na EUS-FNA ¢ elevada devido a escassez da amos-
tra celular, na maioria dos cistos, ou da sua diluicao,
como resultado da comunica¢ao com os ductos pan-
credticos. [1] Quando existe suspeita de malignidade
localizada no corpo do pincreas ou cauda, passivel de

?

cirurgia, a EUS-FNA nio estd recomendada. No caso
clinico apresentado, optou-se por nio efectuar EUS-
-FNA previamente a cirurgia. A anélise bioquimica
do liquido cistico muitas vezes é mais tGtil do que a
andlise citoldgica: doseamento de mucina, amilase e
antigénio carcinoembriondrio (CEA: o melhor teste
para diferenciacio de neoplasias serosas e mucinosas,
elevado nas tltimas).

Os “guidelines” vigentes preconizam o follow-up
clinico e imagioldgico (semestral ou anual) para os
incidentalomas assintomdticos inferiores a 3 cm em
virtude do baixo risco de malignidade oculta (3,3%).
No entanto, a cirurgia é recomendada para uma le-
sdo cistica > 3cm, associada a um componente sélido
num doente sintomdtico, ou se esta apresenta natu-
reza mucinosa (consideradas pré-malignas). A abor-
dagem cirdrgica também ¢é preconizada se surgem sin-
tomas ou se O Cisto mostra um aumento progressivo
no tamanho. [1,2,3]

No caso apresentado optou-se pela pancreatecto-
mia corpo-caudal com esplenectomia total em bloco
dado o tamanho da lesdo e sua localizacio.

Frequentemente nos tumores de maiores dimen-
soes podem visualizar-se extensas dreas de necrose
sendo que o tecido pancredtico preservado pode ser
encontrado na periferia do tumor, abaixo da cdpsula
fibrosa. Apresenta um padrio sélido monomérfico
com esclerose sendo que centralmente se denota um
padrao pseudopapilar.

A invasdo vascular e perineural, o padrao de cres-
cimento difuso, a necrose tumoral extensa, a atipia
nuclear significativa e a alta taxa mitdtica da pega ci-
rdrgica sao critérios de malignidade, salientando-se
nesses casos a vantagem da abordagem multidiscipli-
nar e o papel do tratamento adjuvante ou paliativo
(doentes R)).

Os marcadores imunohistoquimicos preconizados
como consistentemente positivos para o SPT sio a
ol-antitripsina, al-antiquimotripsina, enolase espe-
cifica dos neurdnios (NSE), vimentina e receptores
de progesterona. As citoqueratinas sio detectadas
em 30-70% dos casos. Tais achados poderiam inferir
que o SPT tem origem nas células epiteliais primiti-
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vas do pancreas, com predominio de caracteristicas
exdcrinas, mas com persisténcia da capacidade de
dualidade de diferenciacio (enddcrina e exdcrina). A
presenca de receptores de progesterona e predominio
no sexo feminino prende-se com o facto de ser um tu-
mor hormono-dependente. A lesao descrita no nosso
caso revelou microscopia e imunohistoquimica com-
pativeis com SPT sem cumprir critérios de maligni-
dade.

Muito embora a morbi-mortalidade possa ser
baixa em alguns centros, frequentemente as ressec¢oes
pancredticas estio associadas a vdrias complicagdes.
A taxa de complica¢io varia de 30% a 40% na maio-
ria dos estudos. Dentre as mais frequentes desta-
cam-se a fistula pancredtica, infeccio da ferida e

hérnia incisional. A taxa de mortalidade é de 2% a
5%. [1,2.4]

Apesar do SPT ser localmente invasivo, raramente
é metastitico. O progndstico ¢é excelente, com uma
taxa de cura de quase 100% os casos nao metastiza-
dos. A sobrevida é longa, mesmo nos casos de doenga
avangada, em virtude do tratamento oncolégico adju-
vante e da abordagem multidisciplinar. [5]

Conclui-se portanto que o SPT do péncreas é
um tumor raro, com predominio em mulheres jo-
vens sendo de crucial importancia o seu diagnéstico.
Muito embora a ressec¢io cirdrgica possa ser curativa,
a incapacidade de diagnosticar atempadamente estes
tumores pode atrasar o tratamento adequado, aumen-
tando assim a morbimortalidade.
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